
Peutz-Jeghers syndrome(PJS)은 상염색체 우성유전으로

피부점막에 멜라닌 색소 과다침착과 다발성 위장관의 폴립증

(gastrointestinal polyposis)이 특징인 드문 병으로 폴립에 의

해서 장중적증(intussusception)이 잘 발생한다. 저자들은 PJS

환자에서 발생한 장중적증을 2예를 경험하였기에 방사선학적

소견을 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.

PJS은 1)상염색체 우성유전 2)점막피부의 멜라닌 색소 과

다침착 3) 다발성 위장관의 폴립증 등이 특징인 병으로 폴립

들에 의해서 장중적증이 자주 생긴다. 보통은 저절로 풀리나

심하게 혈행이 압박되면 장괴사가 일어나 장절제술을 해야 하

기 때문에 짧은창자증후군(short bowel syndrome) 이 생기

기 쉬우므로 초음파나 전산화 단층촬영술로 장중적증을 빨리
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Peutz-Jeghers syndrome에서의 장중적증: 2예 보고1

윤 일 주·서 형 심·옥 찬 호2

Peutz-Jeghers syndrome(PJS)은 상염색체 우성유전으로 피부점막에 멜라닌 색소 과다 침

착과 다발성 위장관의 폴립증( gastrointestinal polyposis)이 특징인 병으로 폴립에 의해서 장

중적증(intussusception)이 잘 발생한다. 저자들은 PJS환자에서 발생한 장중적증을 2예를 경

험하였기에 방사선학적 소견을 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.

1명지성모병원 진단방사선과
2명지성모병원 일반외과
이 논문은 2001년 3월 9일 접수하여 2001년 4월 25일에 채택되었음.

A B
Fig. 1. Case 1 A. Plain radiograph of the abdomen shows dilated bowel loops with air-fluid levels. 
B. CT scan of the lower abdomen shows intussusceptum within the dilated intussuscipiens. Isodense hamartomatous polyp(arrow)
is seen within the ileal bowel loop.



발견하여야 한다. 저자들이 조사한 바로는 외국학회지 (1-6)

와 국내타과학회지 (7-9)에는 증례보고가 되어 있으나 아직

국내 방사선과학회지에서는 보고된 것이 없다.

증례 보고

증례1

21살 여자환자가 하루 전부터 시작된 심한 복통, 구토, 혈

변을 주소로 응급실에 내원하였다. 환자는 입술에 멜라닌 색

소 과다침착이 있었고 5년 전에도 복통으로 다른 병원에 가

서 위내시경검사로 많은 폴립이 발견되어 PJS으로 진단받고

다른 검사들을 권유받았으나 시행받지 않았다. 단순복부촬영

에서는 기계적 장폐색증이 보였고 (Fig. 1A) 이미 PJS으로 진

단받은 환자이였기에 초음파를 시행하지 않고 복부전산화 단

층촬영술을 바로 시행하였다. 전산화 단층촬영에서 소장의 장

중적증이 잘 보였다 (Fig. 1B). 수술을 시행하였는데 트라이

츠 인대(Treitz ligament)에서 대략 130 cm정도의 원위부에

있는 공장(jejunum)과 공장간에 장중적증이 90 cm가량 되어

있었고 3×5 cm크기의 폴립이 유도점이 되여 장중적증을 일

으켰다. 소장의 일부는 괴사되어 절제하였고 수술후 통증은 없

어졌다. 장중적증을일으켰던소장의폴립은조직검사에서 PJS

의 특징을 나타내는 과오종성 폴립(hamartomatous polyp)으

로 나왔다. 장중적증 수술시 위체부에 있던 폴립도 제거하였

는데 조직검사에서 증식성의 폴립(hyperplastic polyp)으로 나

왔다. 다른 검사들을 권유하였으나 더 이상의 검사는 하지 않

고 퇴원하였다.

증례2

16살 남자환자가 하루 전부터 시작된 쥐여짜는 듯한 심한

복통과 구토를 주소로 응급실에 내원하였다. 입술, 코, 손바닥
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A B

Fig. 2. Case 2 A. Face photograph of a
16-year-old boy shows melanin hyper-
pigmentation arouond the lips and
nose. 
B. Lateral view of double contrast ene-
ma shows hamartomatous polyp(ar-
row) in rectum. 
C. Small bowel series shows multiple
polypoid filling defects(arrows) in
small bowel loops. 
D. Sagittal T2-weighted FSE image
shows isosignal intensity of hamar-
tomatous polyp(arrow) in rectum.

C D



에 멜라닌 색소 과다침착이 있었다 (Fig. 2A). 단순복부촬영

에서 장폐색증이 보여 초음파를 시행하였는데 기계적 장폐색

증과 복수의 소견이 있었다. 환자는심한 소장폐쇄증상이 있어

수술을 시행받았다. 소장과 소장, 소장과 대장사이에 장중적증

이 세군데 있었고 수많은 작은 폴립들이 소장에 있었으며 회

맹판(ileocecal valve)에서 대략 100 cm 정도의 근위부에 유

도점이 되는 호두만한 폴립이 있었다. 소장의 일부는 괴사가

되여 절제하였고 수술후 통증이 없어졌다. 수술조직검사에서

소장에 있던 폴립은 과오종성 폴립으로 나와 PJS로 확진되었

고 환자에게 가족력을 물어보니 40세에 돌아가신 어머니가 입

술에 환자와 비슷한 멜라닌 색소 과다침착이 있었다고 하였

다. 수술후 위장관의 폴립들을 관찰하기 위해서 먼저 바륨관

장(barium enema)을 시행하여 하행성 대장과 직장에서 큰 폴

립이 관찰되었고 (Fig. 2B), 상부위장관검사(UGI)에서는 위체

부에 큰 폴립이 있었고 소장관검사(SBS)에서는 소장에 작은

폴립들이 많이 관찰되었다 (Fig. 2C). 복부 전산화 단층촬영

에서도 상부위장관검사와 바륨관장에서 보였던 큰 폴립들이

보였다. 직장의 큰 폴립을 자기공명영상으로 보니 T1강조영

상과 T2강조영상 모두에서 직장과 비슷한 신호강도를 보였다

(Fig. 2D). 하행성 대장과 직장에 있는 폴립들도 대장내시경

으로 조직검사를 시행하였는데 과오종성 폴립으로 나왔다. 위

체부에 있는 폴립은 위내시경으로 시행한 조직검사에서 증식

성의 폴립으로 나왔다.

고 찰

PJS은 드문 상염색체 우성유전병으로 출생부터 유년시절사

이에 입술과 입주변, 협부점막, 안검 및 얼굴, 손발 피부점막

에 보통 직경이 1-2 mm 크기의 진한 갈색내지 흑색반점의

멜라닌 색소 과다침착이 생기며 위에서 직장까지의 위장관에

다발성 과오종성 폴립들이 생긴다 (1). 그러나 모든 예에서 상

기의 소견이 나타나는 것은 아니다. PJS환자가 발견되면 부모

나 형제들도 PJS이 있는지 검사를 하는 것이 좋다. 위장관 폴

립들은 0.1 mm-3 cm 크기로 다양하며 위, 십이지장, 소장,

대장에 어디든지 생길 수 있고 이 과오종 폴립은 선종(ade-

noma)으로 변환되어 침윤성 암으로 될 수 있다 (2-5, 7-8).

저자들의 환자들에서 조직검사로 확진된 위체부에 있던 증식

성 폴립들도 과오종성 폴립이 증식성 폴립으로 변환된 것으로

생각된다. 따라서 증상이 없는 위장관의 폴립들도 내시경하에

서 제거해 주어야 한다. 암발생율에 대해서는 보고자에 따라

다양한데 Harrisburg 가족을 49년 동안 연구한 논문에서는

PJS을 가진 12명의 환자들 중 2명에서 위장관 악성종양이 발

생하였고(2), 31명의 환자를 13년 동안 연구한 논문에서는

PJS 31명 환자 중 15명(48%)에서 암이 발생하였다고 보고

하였다. 이 경우는 위장관암이 4명, 췌장암이 4명, 유방암이 2

명, 폐암이 2명, 자궁내막암과 자궁경부암이 동시에 생긴 경

우가 1명, 왼쪽난소와 간에서 발생한 선암종(adenocarcino-

ma) 1명, 다발성 골수종(multiple myeloma) 1명이었다 (3).

PJS환자에서 생기는 장관외암으로는 간 (8), 담관, 담낭, 췌장

(4), 여성생식기관, 고환, 유방, 갑상선, 폐, 골 등에서 생기는

악성종양이다 (3, 7). 

가장 흔한 증상은 쥐여짜는 듯한 복통인데 이것은 위장관에

있는 폴립이 유도점이 되여 장중적증을 일으키기 때문이다. 대

부분은 일시적이고 저절로 풀리나 일부는 계속되어 의미있는

장폐쇄를 일으킨다 (5, 9). 수술을 해야 하는 경우는 의미있

는 소장폐쇄가 있을 때, 심한출혈이 있을 때, 악성종양이 의심

될 때 등이다 (6). 장중적증을 자주 일으킬 가능성이 높으므

로 반복된 장절제술로 짧은 창자 증후군이 생길 가능성이 많

다. 따라서 장중적증을 초음파나 전산화 단층촬영으로 조기 발

견하여 보존적 치료를 해주어야 한다 (5). 그다음으로 흔한 증

상은 직장내의 폴립에서 생기는 직장출혈이나 혈변으로 환자

의 30%에서 나타난다고 한다 (6). 저자들이 경험한 증례1의

환자도 응급실로 내원당시 혈변이 있었고 증례2의 환자도 응

급실로 내원당시에는 혈변은 없었으나 초등학교시절부터 가끔

씩 직장출혈이 있으면서 항문밖으로 살덩어리가 튀어나와서

다시 넣었다고 하는데 직장폴립이 출혈되고 탈출되였던 것으

로 생각된다.

결론적으로, 입술과 얼굴에 멜라닌 색소 과다침착이 있는 환

자가 심한복통으로 왔을 때 먼저 PJS의 가능성을 생각하고 초

음파나 전산화 단층촬영을 시행하여 폴립에 의한 장중적증을

확인해야 하겠다.

참 고 문 헌

1. Sener RN, Kumcuoglu Z, Elmas N, Oyar O, Tugran C. Peutz-
Jeghers syndrome: CT and US demonstration of small bowel
polyps. Gastrointest Radiology 1991;16:21-23

2. Raymond Foley T, Mcgarrity TJ, Abt AB. Peutz-Jeghers syndrome:
a clinicopathologic survey of the “Harrisburg Family”with a 49-
Year follow-up. Gastroenterology 1988;95:1535-1540

3. Giardiello FM, Welsh SB, Hamilton SR, et al. Increased risk of can-
cer in the Peutz-Jeghers syndrome. N Engl J Med 1987;316:1511-
1514

4. Bowlby LS. Pancreatic adenocarcinoma in an adolescent male
with Peutz-Jeghers syndrome. Hum Pathol 1986;17:97-99

5. Naganuma H, Ischida H, Konno K, et al. Intussusception in Peutz-
Jegher syndrome: sonographic findings. Abdom Imaging
1999;24:333-335

6. Gonard JE, Dodds WJ, Phillips JC, Scanlon GT. Peutz-Jeghers syn-
drome: clinical and roentgenographic features. AJR Am J
Roentgenol 1971;113:316-324

7. 이경일, 한상길, 허정호등. 십이지장의악성선암및폐색을동반한
Peutz-Jeghers syndrome 1예. 대한내과학회지 1999;56:378-382

8. 정갑중, 최홍조, 김형호, 김상순. 진행성직장암과다발성전이성간
암이 동반된 Peutz-Jeghers 증후군 1예. 대한소화기병학회지
1993;25:773-781

9. 정재신, 김우영, 박성길, 정을삼. 소장중첩및폐색을동반한 Peutz-
Jeghers syndrome 의증례보고. 대한외과학회지 1996;51:740-746 

대한방사선의학회지 2001;44:589-592

─ 591 ─



윤일주 외 : Peutz-Jeghers syndrome에서의 장중적증

─ 592 ─

J Korean Radiol Soc 2001;44:589-592

Address reprint requests to : Il Ju Yoon, M.D., Department of Radiology, Myung-Ji St. Mary’s Hospital
709-1,Dae lim 2-dong, Young doung po-ku, Seoul 150-072, Korea.
Tel. 82-2-8297-852    Fax. 82-2-8297-888    E-mail: iljyoon@hanmail.net 

Two Case Reports of Intussusception in Patients with 
Peutz-Jeghers Syndrome1
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Peutz-Jeghers syndrome(PJS) is a relatively rare autosomal-dominant disease characterized by the occur-
rence of extensive mucocutaneous hyperpigmentation and gastrointestinal polyps. PJS patients are considered
to have a high prevalence of intussusception due to polyps. We report the radiological findings in two cases of
intussusception due to polyps in patients with PJS, and review the literature. 
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